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Resumo
Justiﬁcativa  e  objetivos:  A  síndrome  de  Walker-Warburg  é  uma  distroﬁa  muscular  autossômica
recessiva congênita  rara,  manifestada  pelo  sistema  nervoso  central  com  malformac¸ões  oculares
e  possível  envolvimento  de  vários  sistemas.  O  diagnóstico  é  estabelecido  pela  presenc¸a de
quatro  critérios:  distroﬁa  muscular  congênita,  lisencefalia  tipo  II,  malformac¸ão  cerebelar  e
malformac¸ão  da  retina.  A  maioria  das  crianc¸as  com  a  síndrome  morre  nos  primeiros  três  anos
de  vida  por  causa  de  insuﬁciência  respiratória,  pneumonia,  convulsões,  hipertermia  e  ﬁbrilac¸ão
ventricular.
Relato de  caso: É  discutida  a  conduta  anestésica  em  uma  crianc¸a do  sexo  masculino,  de  dois
meses, programada  para  cirurgia  eletiva  de  derivac¸ão  ventrículo-peritoneal.
Conclusões:  Uma  abordagem  anestésica  cuidadosa  é  necessária  por  causa  do  envolvimento  de
vários  sistemas.  Relatamos  a  conduta  anestésica  em  uma  crianc¸a do  sexo  masculino  de  dois
meses  com  síndrome  de  Walker-Warburg,  que  foi  programada  para  cirurgia  eletiva  de  derivac¸ão
ventrículo-peritoneal.
© 2013  Sociedade  Brasileira  de  Anestesiologia.  Publicado  por  Elsevier  Editora  Ltda.  
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 síndrome  de  Walker-Warburg  (SWW)  é  uma  distro-
a muscular  congênita  (DMC)  rara,  autossômica  recessiva
 congênita.1 O  diagnóstico  geralmente  depende  das
anifestac¸ões clínicas;  o  diagnóstico  genético  foi  feito  por
nálise de  DNA  em  apenas  10-20%  dos  casos.  O  diagnós-
ico é  estabelecido  pela  presenc¸a de  quatro  critérios:  DMC,
∗ Autor para correspondência.
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ttp://dx.doi.org/10.1016/j.bjan.2012.12.002isencefalia  tipo  II,  malformac¸ão  cerebelar  e  malformac¸ão
a retina.2 Outras  anormalidades  observadas  com  frequên-
ia são  dilatac¸ão  ventricular,  com  ou  sem  hidrocefalia;
alformac¸ão da  câmara  anterior  do  olho;  macrocefalia
ongênita e  malformac¸ão  de  Dandy-Walker.  Microcefalia
ongênita, microftalmia,  coloboma  ocular,  catarata  congê-
ita, anomalias  urogenitais,  lábio  leporino  e  fenda  palatina
ão observados  com  menos  frequência.  O  diagnóstico
iferencial com  DMC  de  Fukuyama,  doenc¸a cérebro-
úsculo-ocular  depende  da  gravidade  das  manifestac¸ões
línicas e  dos  achados  radiológicos.2,3 Manifestac¸ões  clínicas
stão presentes  ao  nascimento  ou  surgem  depois  de  um  curto
evier  Editora  Ltda.  Este é um artigo Open Access sob a licença de CC BY-NC-ND
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período.  A  maioria  das  crianc¸as  com  a  síndrome  morre  nos
primeiros três  anos  de  vida  por  causa  de  insuﬁciência  res-
piratória, pneumonia,  convulsões,  hipertermia  e  ﬁbrilac¸ão
ventricular. O  diagnóstico  pré-natal  é  possível  e  o  risco  de
ter outra  crianc¸a com  a  síndrome  é  de  25%  nas  famílias  com
uma crianc¸a afetada. 4
Relato de caso
Crianc¸a do  sexo  masculino,  dois  meses,  peso  de  3,3  kg,
programada para  cirurgia  eletiva  de  derivac¸ão  ventrículo-
peritoneal. O  parto  foi  cesário  às  38  semanas  de  gestac¸ão.
A gestac¸ão  anterior  da  mãe  foi  interrompida  por  aborto
médico por  causa  de  hidrocefalia,  determinada  por  exa-
mes ultrassonográﬁcos,  e  do  grau  de  parentesco  dos  pais.
O paciente  foi  internado  em  unidade  de  terapia  intensiva
neonatal por  causa  de  hidrocefalia  e  desconforto  respirató-
rio. Macrocefalia,  baixa  ponte  nasal,  abaulamento  frontal
da testa,  micrognatia,  recuamento  mandibular,  hipotonia
moderada e  descolamento  bilateral  de  retina  foram  deter-
minados por  exame  físico.  Os  níveis  de  creatina  fosfoquinase
(CPK) medidos  foram  de  4.226  u  L−1 (normal:  24-195  u  L−1).
A ressonância  magnética  (RM)  revelou  lisencefalia  tipo
II, hipomielinizac¸ão  de  substância  branca,  ventrículos
p
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Figura  1  Imagens  de  RM  em  FLAIR  demonstrando  anomalia  de  Dan
de  RM  em  T2WI  demonstrando  agenesia  do  septo  pelúcido  (C).129
ilatados,  hipoplasia  cerebelar  bilateral,  agenesia  do  septo
elúcido, malformac¸ão  de  Dandy-Walker,  hiperplasia  bilate-
al vítrea  e  buftalmia  (ﬁg.  1).
Após  obter  o  consentimento  informado  assinado  pelos
ais, o  paciente  foi  colocado  em  jejum  por  três  horas.
 probabilidade  de  intubac¸ão  difícil  foi  aventada,  por-
anto o  equipamento  foi  preparado.  Em  seguida,  o  paciente
oi monitorado  com  oximetria  de  pulso,  pressão  arterial
ão invasiva,  eletrocardiograma  e  temperatura  corporal.
 induc¸ão  da  anestesia  foi  feita  com  sevoﬂurano  e  óxido
itroso em  oxigênio.  Uma  cânula  intravenosa  foi  inserida
 a  laringoscopia  feita  durante  ventilac¸ão  espontânea.  As
entativas de  intubac¸ão  feitas  por  meio  de  abordagem  tra-
icional pela  linha  média  com  pressão  cervical  anterior  e
umento da  extensão  da  cabec¸a falharam  e  a  visibilidade
oi avaliada  como  grau  4.  Portanto,  a  cabec¸a do  paciente
oi ligeiramente  virada  para  a  esquerda  e  uma  lâmina  Mil-
er reta,  tamanho  zero,  foi  introduzida  pelo  lado  extremo
ireito da  boca.  A  ponta  da  epiglote  foi  visualizada  com  a
juda de  manipulac¸ão  externa  da  laringe  e  a intubac¸ão  às
egas feita  com  tubo  endotraqueal  de  3,5  mm  sem  balão.O  posicionamento  do  tubo  endotraqueal  foi  conﬁrmado
or meio  de  capnograﬁa  e ausculta  dos  pulmões.  O  tubo
ndotraqueal foi  ﬁxado  e  o  tamponamento  orofaríngeo  com
azes feito.  A  anestesia  foi  mantida  com  sevoﬂurano  a  2%
dy--Walker  (A  e  D)  e  lissencefalia  com  hidrocefalia  (B).  Imagem
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om  mistura  de  oxigênio  e  óxido  nitroso  na  proporc¸ão  de
0:50. Agentes  bloqueadores  neuromusculares  e  opiáceos
ão foram  usados  durante  a  cirurgia.  O  manejo  de  líqui-
os foi  feito  com  administrac¸ão  intravenosa  de  soluc¸ão
alanceada de  eletrólitos,  considerando  o  cálculo  dos  déﬁ-
its perioperatórios  e  os  valores  basais  da  crianc¸a.  No  ﬁm
a cirurgia,  o  tamponamento  foi  removido  e  a  traqueia
xtubada quando  o  paciente  estava  completamente  des-
erto. Paracetamol  (25  mg  kg--1)  foi  usado  para  analgesia
ós-operatória. Após  um  período  de  recuperac¸ão  sem  inter-
orrências, o  paciente  foi  levado  para  a  unidade  de  terapia
ntensiva.
iscussão
 manejo  anestésico  cuidadoso  é  necessário  por  causa  do
nvolvimento de  vários  sistemas.  Deve-se  ter  sempre  em
ente a  possibilidade  de  via  aérea  difícil  diante  de  paci-
nte com  pescoc¸o curto,  micrognatia  e  recuo  de  mandíbula,
s vezes  com  ﬁssura  labial  e/ou  fenda  palatina.  Após  o  pre-
aro para  intubac¸ão  difícil,  preferimos  a  induc¸ão  anestésica
or inalac¸ão  com  sevoﬂurano  sem  supressão  da  ventilac¸ão
spontânea. Por  causa  da  possibilidade  de  introduc¸ão  de
ma lâmina  curva  na  linha  de  visão,  uma  lâmina  Miller
eta, tamanho  zero,  foi  usada,  mas  a  laringe  não  pôde
er visualizada  pela  abordagem  tradicional  da  linha  média.
ortanto, a  laringoscopia  com  lâmina  reta  paraglossal  des-
rita  para  intubac¸ão  traqueal  difícil  foi  usada  e a  intubac¸ão
s cegas  feita  após  se  visualizar  a  ponta  da  epiglote.5 A
bordagem lateral  foi  feita  para  ultrapassar  a  língua  e
s estruturas  maxilares  e  melhorar  a  visão  da  glote.  Em
aso de  fracasso  na  intubac¸ão,  o  nosso  plano  de  reserva
ra fazer  uma  laringoscopia  por  ﬁbra  óptica.  O  uso  de
áscara laríngea  foi  discutido,  mas  não  escolhido  porque
oderia ser  impossível  garantir  uma  via  aérea  segura  por
ausa dos  movimentos  da  cabec¸a durante  a  operac¸ão  e
a possibilidade  de  aspirac¸ão  das  secrec¸ões  orofaríngeas.
 uso  de  succinilcolina  foi  evitado  porque  poderia  causar
 liberac¸ão  em  excesso  de  potássio,  disritmias  cardíacas
atais e  hipertermia  maligna.  Por  causa  do  risco  aumen-
ado de  hipertermia  na  SWW,  a  temperatura  corporal  foi
onitorada durante  a  cirurgia  e  no  período  pós-operatório.
,3 Relaxantes  musculares  não  despolarizantes  e  opiáceos
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ão  foram  usados  por  causa  da  possibilidade  de  recuperac¸ão
ardia e  da  depressão  respiratória  pós-operatória  resultante
a fraqueza  crônica  dos  músculos  respiratórios.2,3 Analgesia
ós-operatória foi  fornecida  com  paracetamol  e  a  sedac¸ão
rofunda foi  evitada.  Disfunc¸ão  pulmonar  pós-operatória
 consequente  pneumonia  por  aspirac¸ão  foram  considera-
as; portanto,  as  secrec¸ões  orofaríngeas  foram  aspiradas
egularmente.
Embora nosso  paciente  não  apresentasse  anormalidade
eniturinária, disfunc¸ão  renal  e  envolvimento  dos  múscu-
os cardíacos  podem  ser  observados  na  SWW  e  é  importante
econhecer o  aumento  do  risco  de  insuﬁciência  cardíaca  e
enal no  período  perioperatório.2 O  controle  da  manutenc¸ão
dequada de  líquidos  deve  ser  feito  para  evitar  disfunc¸ão
enal e  depressão  cardiovascular.
As  crianc¸as  com  SWW  podem  estar  com  a  pressão  intra-
raniana (PIC)  aumentada;  portanto,  a  conduta  anestésica
eve incluir  precauc¸ões  ao  fornecer  uma  circulac¸ão  cere-
ral adequada,  como  evitar  o  aumento  ou  a  diminuic¸ão
xcessiva da  pressão  arterial  média.3 Também  é  impor-
ante reconhecer  que  os  pacientes  com  SWW  são  propensos
 desenvolver  convulsões,  episódios  de  apneia  central  e
bstrutiva, diﬁculdade  de  engolir  e  consequente  insuﬁciên-
ia cardiorrespiratória,  pneumonia  por  aspirac¸ão  e  sepse.2,3
 uso  de  fármacos  epileptogênicos  e  episódios  hipóxicos
odem levar  a  convulsões.
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